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RESUMO

Modelo do estudo: O presente estudo é um relato de caso realizado a partir de revisdo de prontuario, auto-
rizado pelo comité de ética do hospital e o termo de consentimento livre e esclarecido assinado pelo paciente.
Importancia do problema: A doenga de Madelung ou lipomatose simétrica multipla € uma desordem rara, de
etiologia indefinida, associada frequentemente ao alcoolismo e caracterizada pela presenca de massas de tecido
adiposo, ndo encapsuladas, distribuidas simetricamente, principalmente nas regides superiores do tronco e cer-
vical que aumentam progressivamente de tamanho e levam a desfiguragdo cosmética do paciente. Pode provocar
sintomas derivados de compressdo de estruturas vasculares, nervosas e do trato aerodigestivo. A lipectomia e
lipoaspiragdo sdo os tratamentos de escolha, embora geralmente paliativos. Comentarios: O presente trabalho
relata um caso da doencga de Madelung e apresenta uma breve revisao da literatura sobre o tema, ressaltando-se a
importéncia do reconhecimento clinico desta entidade, bem como o seu manejo multidisciplinar.

Palavras-chave: Lipomatose; Doenca de Madelung; Lipomatose Simétrica Multipla.

ABSTRACT

Study: The present study is a case report, carried out based on a review of medical records, authorized by the
ethics committee of the hospital, and the informed consent form signed by the patient. Importance: Madelung’s
disease or multiple symmetric lipomatosis is a rare disorder of undefined etiology, often associated with alcoholism
and characterized by the presence of non-encapsulated symmetrically distributed adipose tissue masses, mainly
in the upper trunk and cervical regions, which progressively increase and lead to cosmetic disfigurement of the
patient. It can cause symptoms arising from compression of vascular, nervous, and aerodigestive tract structures.
Lipectomy and liposuction are the treatments of choice, although generally palliative. Comments: The present pa-
per reports a case of Madelung’s disease and presents a brief review of the literature on the subject, emphasizing
the importance of clinical recognition of this entity, as well as its multidisciplinary management.
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INTRODUGCAO

A doenca de Madelung é um disturbio da
deposicdo de gordura que ocorre como multiplas
massas, encapsuladas, de forma simétrica predo-
minantemente na regido cervical, ombros e por-
¢Oes superiores do dorso. Trata-se de uma doen-
ga rara, mais prevalente em homens que vivem
em paises préximos da regido mediterrénea e
associa-se, frequentemente, ao etilismo crénico!.

Existem dois tipos de doenca de Madelung,
0s quais diferem entre si em termos de distribui-
gao do tecido adiposo no corpo. No tipo 1, a gor-
dura se acumula predominantemente ao redor do
pescogo, na parte superior do dorso e dos ombros,
o0 que confere ao paciente uma aparéncia “pseu-
doatlética”, mais tipico dos homens, conforme ob-
servado neste caso. No tipo 2, o tecido adiposo
se estende sobre todo o corpo, principalmente em
torno dos quadris e das coxas, o que da ao pacien-
te a impressao do mesmo ser obeso; este quadro
costuma ser mais comum nas mulheres*>°,

A evolucdo ocorre no periodo de meses a
anos e os pacientes podem se queixar de dificul-
dades no ato de girar a cabega e dor cervical.
As neuropatias sensoriais, motoras e/ou autono-
micas estao frequentemente presentes. Embora a
doencga de Madelung seja considerada um quadro
benigno, muitas vezes, pode cursar com compli-
cacOes graves relacionadas a compressdao ou a
infiltracdo do trato aerodigestivo causando disp-
neia, disfagia, rouquiddo, disturbios do sono, ta-
quicardia e alteracdo da pressao arterial®”. Exis-
te relato de transformacdo maligna, porém, tal
evento é extremamente raro'°.

Neste estudo os dados foram obtidos através
da revisdo do prontuario com a autorizagdo do co-
mité de ética do hospital e do paciente, obtida por
assinatura do termo de consentimento livre e escla-
recido. Relatamos um paciente diagnosticado com
Doenca de Madelung e apresentamos uma breve
revisdo da literatura sobre o tema, ressaltando suas
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particularidades e a importancia do reconhecimen-
to clinico desta entidade, bem como o seu manejo
multidisciplinar.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 60 anos, branco, eletri-
cista, natural de Emiliandpolis (SP) e procedente de
Presidente Prudente (SP), deu entrada no ambu-
latorio de dermatologia com queixa de surgimen-
to de massas nas regides cervical e escapular, de
crescimento lento e progressivo, ha cerca de seis
anos. Associado a este quadro, queixava-se de cer-
vicalgia, limitacdo dos movimentos do pescogo e
dos membros superiores e incoOmodo estético que
Ihe causava constrangimento e vergonha.

Ndo informava qualquer outra comorbidade
e negava o uso de medicamentos. Nao apresen-
tava qualguer membro da familia com lesdes se-
melhantes. Referia tabagismo (30 anos-mago) e
ingesta alcodlica social.

Ao exame fisico, apresentava numerosas mas-
sas subcutaneas e indolores a palpacdo na regido
cervical, na porgao superior do tronco e nos bragos.

Foi-se entdo levantado a hipdtese de lipo-
matose simétrica multipla e solicitado exames
complementares para exclusdo de diagnosticos
diferenciais, estadiamento pré-operatério e me-
Ihor elucidagdo do caso descrito, visto que exis-
tem relatos de casos na literatura em que ha
transformacdo maligna e associacdo com varios
disturbios metabdlicos.

A tomografia computadorizada do térax e do
pescoco com injecao endovenosa de contraste io-
dado evidenciou imagens sugestivas de lipomatose
cervical simétrica, com extensdo até a regido tora-
cica superior, emoldurando estruturas musculares
e vasos sanguineos, sem acometimento linfonodal.

Os exames laboratoriais se encontravam
dentro dos limites da normalidade, conforme po-
dem ser vistos na Tabela 1.
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Figura 1: Massas de consisténcia amolecida, recobertas por pele normal, distribuidas simetricamente na regido cervical,

porgao superior do tronco e bragos.

Figura 2: Tomografia computadorizada contrastada do pescogo (A) e do térax (B) com imagem sugestiva de lipomatose simé-
trica contornando estruturas musculares e vasos sanguineos, sem acometimento linfonodal.

Tabela 1
Exames Laboratoriais Resultado Valor de referéncia
Colesterol Total 154 mg/dL 50 a 200 mg/dL
LDL* 71 mg/dL 100 a 129 mg/dL
Triglicerideos 123 mg/dL Inferior a 150 mg/dL
HDL* 58 mg/dL Maior ou igual a 60 mg/dL
Glicemia em jejum 81 mg/dL 74 a 106 mg/dL
TSH* 0,48 uUIl/ml 0,46 a 4,68 uUI/ml
T4L* 1,65 ng/dL 0,78 a 2,19 ng/dL
Acido Urico 6,7 mg/dL 3,5 a 8,5 mg/dL
TGO* 25 U/L 17 a 59 U/L
TGP* 22 U/L 21 a72U/L
Fosfatase alcalina 124 U/L 38a 126 U/L
GGT* 68 U/L 15a 73 U/L
BT* 0,60 mg/dL 0,2a 1,3 mg/dL
BI* 0,30 mg/dL 0,0 a1,1 mg/dL
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Tabela 1 (Continuagéo)

Exames Laboratoriais Resultado Valor de referéncia
BD* 0,30 mg/dL 0,0 a 0,3 mg/dL
Ureia 25 mg/dL 19 a 43 mg/dL
Creatinina 0,90 mg/dL 0,66 a 1,25 mg/dL
Hemoglobina 16,4 g/dL 12,4 a 16,8 mg/dL
Hematdcrito 48,5% 38,3 a51,3%
Plaquetas 328 K/ul 150 a 400 K/ul
Leucdcitos 9,46 K/ul 4,20 a 9,5 K/ul

*LDL= lipoproteina de baixa densidade; HDL= lipoproteina de alta densidade; TSH= hormonio tiroestimulante; T4L= tiroxina 4 livre;
TGO= transaminase glutdmico-oxalacética; TGP= transaminase glutamico-pirivica; GGT= gama-glutamiltransferase; BT= bilirrubina total;

Bl= bilirrubina indireta; BD= bilirrubina direta.

O exame histopatoldgico de fragmentos de
pele e tecido subcutaneo do tronco superior direi-
to e esquerdo revelou pele com epiderme retifica-
da e derme profunda com células adiposas tipicas,
maduras, sem qualquer tipo de atipia ou anaplasia,
com auséncia de capsula.

Determinou-se, assim, o diagnodstico de do-
enca de Madelung e o paciente foi encaminhado
para o ambulatério de cirurgia plastica para avalia-
cdo e conduta cirdrgica, devido paciente apresentar
cervicalgia e incapacidade funcional com limitagao
do movimento do pescoco e membros superiores.

Figura 3: Fotomicroscopia da pele (Hematoxilina-eosina). (A) Retificacdo da epiderme com discreto infiltrado inflamatério perivascu-
lar superficial (40x). (B) Derme profunda com células adiposas entremeadas por tecido colageno sem limites precisos [100x].
(C) Detalhe das células adiposas sem atipias e de tamanhos variados [400x].

DISCUSSAO

A doenga de Madelung é uma entidade clinica
rara caracterizada por uma alteracdo do metabolismo
da gordura na qual ocorre deposicao difusa e indo-
lor de tecido adiposo nas regides do tronco superior,
cervical, membros superiores e inferiores. O quadro
da origem a uma lipomatose simétrica multipla, ndo
encapsulada, também referida como sindrome de
Launois-Bensaude e lipomatose simétrica benigna?3.

A prevaléncia dessa doenga € maior no sexo
masculino com uma proporcdo de 15 homens:
1 mulher. Acomete, geralmente, individuos entre
30 e 60 anos de idade. A desordem parece ser
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mais comum nos paises mediterraneos, com in-
cidéncia relatada na Itdlia de um caso para cada
25.000 homens3+4,

A causa exata da doencga de Madelung per-
manece desconhecida. A incapacidade de me-
tabolizar lipideos adequadamente pode indicar
gue se trata de um tipo de doenca enddcrina ou
sugere-se, ainda, que exista alguma predisposi-
cdo genética ou mutacdes no DNA mitocondrial
(A8344G), seja de carater congénito ou adquiri-
do, possivelmente influenciado por fatores exter-
nos, como o abuso de alcool?>.

Em alguns trabalhos, a doenca de Made-
lung foi associada ao alcoolismo crénico, sendo
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este fator encontrado em 60-90% dos casos, o
que ndo é visto em nosso caso?3. Sugere-se que
o alcool possa influenciar o processo enzimatico
das mitocOndrias ou prejudicar a lipdlise adrenér-
gica das células, o que levaria a uma deposicdo
de gordura anormal no organismo. Outras teorias
incluem aumento da atividade da lipoproteina li-
pase e desenervagdo simpatica de adipdcitos da
gordura marrom embrionéaria levando a hipertro-
fia dessas células®.

Outros disturbios metabdlicos, como diabe-
tes mellitus, hiperlipidemia, hiperuricemia, doen-
ca hepatica e, hipotireoidismo, além de doencas
neurolégicas ja foram associados a doenga de
Madelung na literatura, porém, no presente caso,
nao observamos nenhuma destas condigdes’:8.

O diagnéstico da doenca de Madelung é es-
sencialmente clinico e baseia-se na observacdo
da distribuigdo tipica do excesso de tecido adipo-
SO NO pescoco, Nos ombros e no tronco superior.
Entretanto, a bidpsia e a tomografia computado-
rizada sdo métodos complementares de grande
valia na investigacdao?°.

O exame histopatoldgico pode ser utilizado no
quadro de lipomatose e, frequentemente, sdo en-
contrados adipdcitos maduros sem atipias. Ao con-
trario dos lipomas, o tecido adiposo na doenca de
Madelung é ndo encapsulado, podendo atingir es-
truturas adjacentes de acordo com sua extensao®1°.

Na tomografia computadorizada observa-se
uma distribuicdo subcutanea simétrica e difusa de
tecido adiposo homogéneo, ndo encapsulado, na
regiao cervical e no tronco superior, sem sinais de
realce pelo contraste. Apresenta deposigdo gor-
durosa submuscular em torno da traqueia e do
musculo trapézio, porém, sem sinais de infiltra-
cdo direta. A utilizacgdo de métodos de imagem
permite avaliar o envolvimento metastatico dos
linfonodos, e o estadiamento do tumor nos casos
em que a lipomatose simétrica multipla estiver
associada as doencas malignas3.

Os diagnosticos diferenciais devem ser exclu-
idos e incluem angiolipoma, neurofibroma, lipoma
encapsulado, hibernoma, lipossarcomas, tumores
linfoproliferativos, distUrbios das glandulas saliva-
res e a doenca de Dercum. Muitos destes sao cli-
nicamente semelhantes a entidade do caso, porém
apresentam prognésticos diferentes e podem ser
diferenciados através de exames complementares?.
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O tratamento de eleigdo para a doencga de
Madelung € a corregdo cirurgica, no entanto, os
beneficios funcionais e estéticos sdo temporarios
e associam-se a recorréncia, justamente pela di-
ficuldade técnica de remocao completa dos tumo-
res e pela falta de encapsulamento. O procedi-
mento cirdrgico deve ser restrito a circunstancias
especiais, como compressao de estruturas vascu-
lares, nervosas e aerodigestivas ou deformidades
estéticas que cursam com disturbios psicoldgicos
e limitagdo de movimentos®1°,

As modalidades de intervencdo cirdrgica in-
cluem a lipectomia, a lipoaspiragdo ou uma com-
binagdo de ambas. Ha autores que preferem a
lipossucgdo devido aos menores indices de compli-
cagOes, como seroma, hematoma e infecgdo, e por
ser um procedimento menos invasivo sem deixar
cicatrizes inestéticas'®!!, Outros autores preferem
a lipectomia, por conta da menor taxa de recidiva.
Em um estudo foi visto que excluindo os procedi-
mentos combinados, a lipectomia teve recorréncia
de 14,1% (27/192) comparado com 20% (6/30)
para procedimentos de lipoaspiracao, entretanto, o
nivel de evidéncia deste estudo é baixo (IV)!3. Ou-
tros tratamentos, como o uso de beta-2-agonistas
e a injegdo intralesional de enoxaparina, poderiam
representar uma alternativa, mas ainda nao foram
extensivamente validados'?.

No presente relato descrevemos um paciente
com achados clinicos, histopatoldgicos e de imagem
compativeis com doenca de Madelung. Ressalta-se,
entretanto, que o paciente ndo apresentava etilismo
cronico importante e, também, ndo cursava com al-
teracGes metabdlicas, os quais sdo frequentemente
associados na maioria dos casos ja relatados, o que
o torna mais singular frente aos demais. Diante dos
sintomas apresentados pelo paciente, cervicalgia e
incapacidade funcional com limitagdo de movimen-
tos do pescogo e membros superiores, foi optado
por encaminhar o paciente a cirurgia plastica, para
seguimento do caso e tratamento cirdrgico. Até o
momento, de acordo com o prontuario do paciente
foi escolhido a abordagem por lipectomia, porém,
este ainda aguarda a cirurgia.

Conclui-se que o reconhecimento dessa enti-
dade clinica é de fundamental importancia, uma vez
gue a evolucdo da doenca de Madelung pode ocorrer
com complicacdes graves e significativo comprome-
timento estético e psicoldgico do paciente.
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